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Pulmonary Hypertension in Systemic Lupus Erythematosus: Clinical 
Outcome and Risk Factors for Poor Prognosis
Min-Chan Park, Sung Ho Choi, Jong Won Byun, Yong-Beom Park, Soo-Kon Lee
Department of Internal Medicine, Yonsei University College of Medicine, Seoul, Korea
  Objective: The prognosis of systemic lupus erythematosus (SLE) patients with pulmonary 
hypertension (PH) was reported to be very poor and the median duration of survival estimated 
to be within 2 years. This study was designed to assess the clinical outcome and risk factors 
for poor prognosis of patients with SLE combined with PH.
  Methods: Two hundred ninety-two patients with SLE in whom echocardiography was 
performed were studied. The diagnosis of PH was made when the right ventricular systolic 
pressure (RVSP), measured by 2-dimensional echocardiography, was ＞30 mmHg. Demographic 
data, clinical manifestations, laboratory findings, and outcome of those with PH were evaluated.
  Results: Twenty-one of 292 patients had PH. The mean age at diagnosis of PH was 33.8±
12.5 years. The most frequent presenting symptoms were dyspnea on exertion and dyspnea. 
Eight of 21 patients died after 1.3±1.1 years from diagnosis of PH. Survival rate at first and 
third year were 86% and 66%, respectively, and the median duration of survival estimated 3.0 
years. SLE disease activity index (SLEDAI) and damage index at diagnosis of PH were 
significantly higher in the deceased. Among the patients in whom sequential echocardiography 
was performed, RVSP were significantly lowered in the survivors. High SLEDAI and high damage 
index were independent risk factors for poor prognosis. 
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서      론
  원발성 폐동맥 고혈압은 뚜렷한 이유 없이 폐동맥
압이 증가되어 있는 경우로, 미국 국립보건원(Na-
tional Institutes of Health)의 기준에 의하여 휴식기 
평균 폐동맥압이 25 mmHg 이상이거나 운동 시 평
균 폐동맥압이 30 mmHg 이상인 경우에 진단할 수 
있다1). 하지만 실제로 평균 폐동맥압을 측정하기보
다는 심초음파 검사를 통하여 수축기 우심실압을 측
정함으로써 폐동맥 고혈압을 진단하는 경우가 많은
데 심장내 단락(shunt)이 없을 경우 수축기 우심실압
이 평균 폐동맥압을 잘 반영하는 것으로 알려져 있
으며 수축기 우심실압이 30 mmHg 이상인 경우 폐
동맥 고혈압으로 진단할 수 있다2). 폐동맥 고혈압은 
인구의 0.3∼1.0%에서 발생하는 비교적 드문 질환이
지만 중간 생존 기간이 2.8년으로 예후가 불량하며 
우심실 부전, 부정맥, 혈전증에 의한 급성 심정지가 
주요 사망원인으로 보고되었다1,3,4). 특히 New York 
Heart Association (NYHA) functional class가 높은 경
우, 평균 우심실압이 높은 경우, 혹은 평균 폐동맥압
이 높은 경우 등이 사망과 관련된 중요한 예후인자
로 알려져 있다1,3).
  결체조직 질환을 가진 환자에서도 드물지 않게 폐
동맥 고혈압이 동반되며 폐동맥 고혈압 자체가 예후
에 중요한 영향을 미치는 것으로 알려져 있다5-7). 특
히 전신성 홍반성 루푸스(systemic lupus erythema-
tosus, SLE)에 동반되는 폐동맥 고혈압은 매우 불량
한 예후를 나타내어 중간 생존 기간이 2년 미만인 
것으로 보고되었다8-11). 하지만 현재까지 SLE에 동반
되는 폐동맥 고혈압의 정확한 병인적 기전은 알려져 
있지 않으며 SLE와 동반된 폐동맥 고혈압의 치료로
서 혈관확장제, 항응고제 및 면역억제제 등의 다양
한 치료가 시도되고 있으나 이러한 치료들이 환자의 
생존율을 향상시키는지에 대해서 역시 정확히 밝혀
져 있지 않다. 또한 폐동맥 고혈압이 동반된 SLE 환
자의 예후와 관련된 인자에 대해서 역시 정확히 알
려져 있지 않으며, 특히 한국인 SLE 환자에 동반되
는 폐동맥 고혈압의 임상경과와 생존율에 대해서는 
아직 조사된 바가 없다.
  본 연구에서는 폐동맥 고혈압이 동반된 한국인 
SLE 환자들의 임상경과와 사망률을 조사하고 사망
과 관련된 예후인자를 알아보고자 하였다.
대상 및 방법
    1. 대상
  1986년 3월부터 2003년 4월 사이에 내원하여 SLE
로 진단받은 환자들 중 심초음파 검사를 시행받은 
292명의 환자를 후향적으로 조사하였다. 모든 대상
환자들은 1997년 개정된 미국 류마티스학회의 SLE 
진단기준12)을 만족하였으며 이들은 모두 조사시점에
서 그 생존 및 사망 여부가 확인되었다. 심초음파 
검사상 수축기 우심실압이 30 mmHg 이상인 경우를 
폐동맥 고혈압으로 정의하였으며 292명의 대상 환자 
중 폐동맥 고혈압을 진단받은 환자는 21명이었고 이 
중 심초음파 검사를 추적 시행한 환자는 11명이었
다. SLE와 연관되지 않으며 심장내 단락을 유발할 
수 있는 만성 폐쇄성 폐질환, 감염 등의 폐실질 병
변과 선천성 심질환 및 허혈성 심질환의 과거력이 
있는 환자와 SLE 이외의 다른 결체조직 질환이 동
반된 환자는 배제하였다.
    2. 방법
  폐동맥 고혈압 진단 시점을 기준으로 대상 환자들
의 연령, SLE 이환기간, 임상양상, New York Heart 
Association (NYHA) functional class, SLE disease ac-
tivity index (SLEDAI)13), damage index (SLICC/ACR, 
  Conclusion: The survival rates and the median duration of survival were slightly better than 
those of previous reports. The high SLEDAI and high damage index were risk factors for poor 
prognosis of patients with SLE combined with PH. 
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Systemic Lupus International Collaborating Clinics/ 
American College of Rheumatology)14), 폐기능 검사소
견과 심초음파 검사소견을 조사하였다. 면역학적 검
사로는 lupus anticoagulant, 항 cardiolipin 항체 IgG와 
IgM의 양성 여부를 측정하였고 모든 환자에 대해 
복용하던 약제를 조사하였다.
    3. 통계 처리
  모든 자료의 통계처리는 Window용 SPSS package 
(version 10.0)를 이용하였고 자료값은 평균±표준편
차로 표기하였다. 폐동맥 고혈압이 있는 환자 중 사
망한 환자군과 생존한 환자군 간의 변수의 비교는 
Mann-Whitney test 또는 Chi-square test를 사용하여 
검정하였고 생존율과 중간 생존기간은 Kaplan-Meier 
method를 이용하여 산출하였다. 사망과 관련된 위험
인자는 로지스틱 회귀분석(logistic regression analysis)
을 통하여 분석하였고 각 검정의 유의도는 0.05 미
만으로 하였다.
결      과
    1. 임상양상 및 검사실 소견
  폐동맥 고혈압으로 진단받은 21명(남자 1명, 여자 
20명)의 평균연령은 33.1±8.8세(범위 21∼49세)였고 
평균 SLE 이환기간은 3.4±4.6년(범위 0∼14년)이었
다. SLE 진단 이전에 폐동맥 고혈압을 먼저 진단받
은 환자는 없었고 SLE 진단과 동시에 폐동맥 고혈
압을 진단받은 환자는 6명이었다. 폐동맥 고혈압과 
연관된 증상으로는 운동 시 호흡곤란(76.2%), 호흡곤
란(42.9%), 기침(23.8%), 흉통(23.8%)의 순으로 흔하
였고 21명 중 5명의 환자(24.8%)에서는 증상이 없었
다. 21명의 환자 중 3명은 NYHA class I, 16명은 
class II, 그리고 나머지 2명은 class IV였으며 폐동맥 
고혈압 진단 당시의 평균 SLEDAI는 17.2±12.8이었
고 평균 damage index는 3.9±2.5이었다. 폐관류 스
캔이나 흉부 컴퓨터 단층촬영을 시행받은 16명의 환
자 중, 폐동맥 혈전증이 동반된 것으로 진단된 환자
는 4명(25.0%)이었으며 폐기능 검사를 시행받은 17
명의 환자 중 11명은 정상소견을 보였고 6명(35.3%)
은 제한성 호흡장애 소견을 보였다(표 1).
  항 cardiolipin 항체 IgM과 IgG는 측정한 환자 16
명 중 각각 4명(25.0%)과 6명(37.5%)에서 양성이었고 
lupus anticoagulant는 측정한 16명의 환자 중 5명
(31.3%)에서 양성소견을 보였다. 특히 폐동맥 혈전증
이 진단된 4명의 환자들 중 3명(75.0%)에서 항인지
질 항체 양성 소견이 관찰되었다.
    2. 심초음파 검사 소견
  폐동맥 고혈압 진단 당시의 수축기 우심실압은 
57.8±14.7 mmHg (범위 33.0∼92.1 mmHg)이었다. 평
균 2.1±1.8년 후 심초음파 검사를 추적 시행한 환자 
11명의 수축기 우심실압은 57.9±21.0 mmHg로 폐동
맥 고혈압 진단 당시의 우심실압과 비교하여 차이를 
보이지 않았다. 심초음파 검사를 추적 시행한 11명의 
환자 중 7명에서는 평균 수축기 우심실압이 -13.0 
±8.4 mmHg 감소하였고 3명에서는 24.2±18.0 mmHg 
증가되었으며 나머지 1명에서는 이전과 동일한 수축
기 우심실압을 보였다.
    3. 치료 약제
  폐동맥 고혈압 진단 후, SLE의 치료를 위하여 투
여된 치료 약제로는 20명의 환자에서 경구 스테로이
드제가 투여되었는데 이 중 13명에서 하루 40 mg 
이상의 고용량이 투여되었다. 고용량 스테로이드 치
료를 받은 환자 중 6명은 스테로이드 충격요법을 시
행받았고 이 중 2명의 환자는 증식성 루푸스 신염의 
치료를 위해 사이클로포스파마이드 충격요법을 시행
받았다. 폐동맥 고혈압의 치료를 위하여 투여된 약
제로는 8명의 환자에서 칼슘 통로 길항제(calcium- 
channel blocker)가 투여되었고 프로스타사이클린 제
제(Epoprostenol)를 투여받은 환자는 1명이었으며 쿠
마딘(coumadin)을 복용한 환자는 5명이었다.
    4. 임상경과와 생존율
  폐동맥 고혈압을 진단받은 SLE 환자 21명 중 8명
(38.1%)이 사망하였으며 폐동맥 고혈압 진단 시점으
로부터 사망 시점까지의 평균 이환기간은 1.3±1.1년
이었다. 8명 중 4명(50.0%)은 세균성 감염에 의한 패
혈증으로 사망하였고 3명(37.5%)은 심부전, 그리고 
나머지 1명(12.5%)은 부정맥이 동반된 급성 심정지
로 사망하였다.
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  전체 사망 환자를 포함하여 산출한 생존율은 1년 
생존율 81.0%, 3년 생존율 67.7.%, 그리고 5년 생존
율 50.1%이었고 중간 생존기간은 3.0년이었다. 반면 
감염성 원인으로 사망한 환자를 제외하고 폐동맥 고
혈압과 관련된 사망 환자만을 포함하여 산출한 생존
율은 1년 생존율 88.2%, 2년 생존율 80.8%, 그리고 
3년 생존율 70.1%로 조사되었다(그림 1).
    5. 사망과 관련된 예후인자
  폐동맥 고혈압을 진단받고 사망한 환자군과 생존
한 환자군 간에 폐동맥 고혈압 진단 당시의 연령, 
SLE 이환기간, 임상양상, NYHA functional class, 검
사실 소견 및 폐기능 검사소견은 유의한 차이를 보
이지 않았다. 하지만 폐동맥 고혈압 진단 당시의 
SLEDAI와 damage index (SLICC/ACR)는 생존한 환
자군에 비하여 사망한 환자군에서 유의하게 높았다
(각각 p＜0.05) (표 2). 생존한 환자 중 추적 심초음
Fig. 1. Survival curves of SLE patients with pulmo-
nary hypertension (PH). A. Black curve shows 
the overall survival rate, which estimated 
81.0% at first year, 67.7% at third year, and 
50.1% at third year. B. Spotted curve shows 
the survival rate estimated after excluding the 
deaths that were not caused by PH, which 
estimated 88.2% at first year, 80.1% at sec-
ond year, and 70.1% at third year.
Table 2. Comparison of variables between those who survived and those who deceased at diagnosis of pulmonary 
hypertension
ꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧ
Variables Survivors (n=13) Deceased (n=8) p value*
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Age at diagnosis of PH, year (mean±SD) 31.8±8.8 35.3±9.1  NS
Duration of SLE, year (mean±SD) 4.2±5.2 2.2±3.6  NS
NYHA functional class (mean±SD) 1.8±0.4 2.4±1.1  NS
SLEDAI (mean±SD) 9.8±5.9 27.1±13.1  ＜0.01
Damage index (SLICC/ACR) (mean±SD) 2.7±1.4 5.4±2.9  0.02
Positive pulmonary thromboembolism, n (%) 1/13 (12.5%) 3/8 (23.1%) NS
Abnormal pulmonary function test, n (%) 3/11 (27.3%) 3/6 (50.0%) NS
Laboratory findings
Positive lupus anticoagulant, n (%) 4/9 (44.4%) 1/7 (14.3%) NS
Positive anticardiolipin antibody IgM, n (%) 3/9 (33.3%) 1/7 (14.3%) NS
Positive anticardiolipin antibody IgG, n (%) 2/9 (22.2%) 4/7 (57.1%) NS
Therapeutic agents
High-dose glucocorticoid therapy, n (%) 10/12 (83.3%) 3/8 (37.5%) NS
Dose of daily glucocorticoid, mg (mean±SD) 22.0±15.3 38.1±18.9  NS
Glucocorticoid pulse therapy, n (%)  3/12 (25.0%) 3/8 (37.5%) NS
Cyclophosphamide pulse therapy, n (%) 1/13 (7.7%) 1/8 (12.5%) NS
Calcium-channel antagonist, n (%)  6/13 (46.3%) 2/8 (25.0%) NS
Prostacyclin analogue, n (%) 1/13 (7.7%) 0 (0%) NS
Anticoagulant, n (%)  3/13 (23.1%) 2/8 (25.0%) NS
RVSP, mmHg (mean±SD) 57.1±16.0 58.9±13.2  NS
ꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏ
*: calculated by Mann-Whitney test or Chi-square test, NS: not significant, PH: pulmonary hypertension, SLE: systemic 
lupus erythematosus, NYHA: New York Heart Association, SLEDAI: SLE disease activity index, SLICC/ ACR: Systemic 
Lupus International Collaborating Clinics/American College of Rheumatology, RVSP: right ventricular systolic pressure
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파 검사를 시행한 6명의 환자에서 추적 우심실압이 
증가한 경우는 1명, 감소한 경우는 5명이었고 사망
한 환자 중 추적 심초음파 검사를 시행한 5명의 환
자에서 추적 우심실압이 증가한 경우는 2명, 감소한 
경우는 2명, 그리고 나머지 1명에서는 변화가 없었
다. 추적 우심실압의 증가 혹은 감소 여부는 사망한 
환자군과 생존한 환자군 간에 유의한 차이를 보이지 
않았으나 폐동맥 고혈압 진단 당시의 우심실압과 추
적 시행한 심초음파상의 우심실압 간의 증가 혹은 
감소 정도는 사망한 환자군에 비하여 생존한 환자군
에서 유의하게 감소되는 것으로 조사되었다(p＜0.05) 
(표 3). 사망과 관련된 위험인자를 알아보기 위해 시
행한 로지스틱 회귀분석 결과, 폐동맥 고혈압 진단 
당시의 SLEDAI (b=0.37, SE=0.11, p＜0.01)와 damage 
index (SLICC/ACR) (b=0.69, SE=0.29, p=0.02)가 독립
적인 위험인자로 조사되었다.
고      찰
  결체조직 질환을 가진 환자에 있어서 폐동맥 고혈
압이 동반되는 경우가 보고되고 있으며 특히, 전신
성 경화증이나 혼합 결체조직 질환을 가진 경우에 
흔히 동반되어 전신성 경화증의 경우 33∼50%에서, 
혼합형 결체조직 질환의 경우 25∼85%에서 폐동맥 
고혈압이 동반되는 것으로 보고되었으며, 이러한 질
환에서 폐동맥 고혈압이 동반될 경우 그 예후가 불
량하며 폐동맥 고혈압 자체가 중요한 사망원인이 되
는 것으로 알려져 있다5-7). SLE 환자에서도 폐동맥 
고혈압이 동반될 수 있으며, 이전에는 그 유병률이 
0.3%로 매우 드문 것으로 알려져 있었으나15) 이후의 
보고들에 의하면, SLE 환자의 4∼15%에서 폐동맥 
고혈압이 동반되는 것으로 보고되어 비교적 드물지 
않은 유병률을 보이고 있다16,17). 본 연구에서도 심초
음파 검사를 시행받은 292명의 환자 중 21명(7.2%)
에서 폐동맥 고혈압을 진단받아 이전의 보고와 유사
한 유병률을 보인다. 하지만 심초음파 검사를 시행
받은 SLE 환자만을 대상으로 후향적으로 조사한 것
이므로 이를 SLE와 동반된 폐동맥 고혈압의 유병률
이라 보기는 힘들 것으로 생각된다. 본 연구에서 
SLE 환자들이 호소한 폐동맥 고혈압과 관련된 증상 
및 폐기능 검사 결과는 SLE와 동반되지 않은 원발
성 폐동맥 고혈압 환자들에서의 결과1,3)와 유사하였
다. SLE 환자들에서 항인지질 항체의 양성률을 조사
한 이전의 보고들에 의하면, 연구집단에 따라 양성
률이 차이를 보이기는 하나 lupus anticoagulant의 양
성률은 15∼18%18,19), 항cardiolipin 항체 IgM와 IgG의 
양성률은 각각 13∼19%와 22∼24%18,20,21)로 보고되
었다. 본 연구에서 항인지질 항체의 양성률은 lupus 
anticoagulant는 31.3%, 항cardiolipin 항체 IgM과 IgG
는 각각 25.0%와 37.5%로 조사되어 일반적으로 알
려진 SLE 환자에서의 항인지질 항체 양성률18-21)에 
비하여 비교적 높은 양성률을 보였다. 이전의 보고
에 의하면, 폐혈관의 수축8), 혈관염22,23)과 더불어, 혈
전증 및 색전증이 SLE와 동반되는 폐동맥 고혈압의 
병인에 관여하는 것으로 보고되었으며17,18) 특히, 항
β2-glycoprotein I 항체, 항cardiolipin 항체와 lupus 
anticoagulant가 양성인 환자에서 폐동맥 혈전증이 동
반되어 폐동맥 고혈압이 유발될 수 있는 것으로 알
려져 있다9,10,24). 본 연구에서 폐동맥 고혈압으로 진
단된 SLE 환자에서의 항인지질 항체 양성률이 일반
Table 3. Comparison of echocardiographic findings between the survivors and the deceased, in patients with 
pulmonary hypertension in whom follow-up echocardiography was performed
ꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧꠧ
Echocardiographic findings Survivors (n=6) Deceased (n=5) p value*
ꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏ
Follow-up RVSP, mmHg (mean±SD)    53.7±17.7 63.0±25.6  NS
Δ RVSP, mmHg (mean±SD) -12.0±11.2 10.7±22.0  0.045
Increased RVSP on follow-up (n) 1/6 (16.7%) 2/5 (40%) NS
Decreased RVSP on follow-up (n) 5/6 (83.3%) 2/5 (40%) NS
Unchanged RVSP on follow-up (n) 0/6 (0%) 1/5 (20%) NS
ꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏꠏ
*: calculated by Mann-Whitney test or Chi-square test, NS: not significant, Δ: indicates the difference of variables 
between initial measurement and follow-up measurement, RVSP: right ventricular systolic pressure
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적인 SLE 환자에서의 양성률보다 비교적 높고 항인
지질 항체 양성을 보인 환자의 75%에서 폐동맥 색
전증이 동반되어 있는 것으로 진단되어 항인지질 항
체와 이로 인한 폐동맥 색전증이 SLE에 동반되는 
폐동맥 고혈압의 중요한 원인이 될 가능성이 있을 
것이라 생각된다.
  본 연구에서 조사된 폐동맥 고혈압 환자의 전체 
사망률은 38%이었다. 세균감염과 패혈증에 의한 사
망을 제외한, 폐동맥 고혈압과 직접적으로 연관된 
사망률은 19%였으며 이들의 주된 사망원인은 심부
전과 부정맥으로 인한 급성 심정지로 조사되었으며 
이는 이전에 보고된 SLE와 동반되지 않은 원발성 
폐동맥 고혈압 환자의 사망원인1,3)과 동일하였다. 또
한 본 연구에서는 폐동맥 고혈압이 동반된 SLE 환
자들의 중간 생존기간은 3.0년이었으며 이는 SLE와 
동반되지 않은 원발성 폐동맥 고혈압 환자의 중간 
생존기간으로 보고된 2.8년1)과 비슷하였으나 SLE와 
동반된 폐동맥 고혈압 환자의 중간 생존기간이 대부
분 2.0년 미만으로 보고8-11)된 것에 비하면 본 연구
의 중간 생존기간이 다소 긴 것으로 조사되었다. 하
지만 일반적인 SLE 환자에서 2년 생존율 90∼95%, 
5년 생존율 82∼90%, 그리고 10년 생존율이 71∼
80%로 보고된 것에 비해25,26) 본 연구에서 조사된 폐
동맥 고혈압이 동반된 SLE 환자의 생존율이 훨씬 
낮은 것으로 나타나 SLE 환자에서 폐동맥 고혈압이 
동반될 경우 이는 매우 불량한 예후를 나타내는 것
으로 생각된다.
  SLE 환자에서 폐동맥 고혈압이 동반된 경우, 사망
과 관련된 위험인자에 대해서는 아직 정확히 알려져 
있지 않다. 본 연구에서는 생존한 환자군에 비하여 
사망한 환자군에서 폐동맥 고혈압 진단 당시의 
SLEDAI와 damage index (SLICC/ACR)가 유의하게 
높았으며 사망과 관련된 독립적인 위험인자를 알아
보기 위해 시행한 로지스틱 회귀분석 결과에서도 폐
동맥 고혈압 진단 당시의 SLEDAI와 damage index 
(SLICC/ACR)가 유의한 위험인자로 나타났다. 또한 
추적 시행한 심초음파 검사상 수축기 우심실압이 감
소한 환자의 수는 두 군 간에 유의한 차이를 보이지 
않았으나 수축기 우심실압의 감소 정도는 사망한 환
자군에 비하여 생존한 환자군에서 유의하게 큰 것으
로 조사되었다.
  기존에 폐동맥 고혈압의 치료로는 칼슘 통로 길항
제 등의 혈관 확장제나 와파린(Warfarin) 등의 항응
고제가 주로 사용되었으나 최근 프로스타사이클린제
(prostacyclin analogue)나 endothelin 길항제가 폐동맥 
고혈압의 치료로 사용되고 있으며 이러한 치료가 폐
동맥 고혈압의 예후를 향상시키는 것으로 보고되었
다27-29). SLE 환자에서도 폐동맥 고혈압의 치료로 이
러한 약제들이 효과적으로 사용될 수 있음이 보고되
었으며30,31) 이 외에도 스테로이드 충격요법이나 사
이클로포스파마이드 등의 면역억제 치료가 예후를 
향상시킬 수 있는 것으로 보고되었다32,33). 하지만 본 
연구에서는 혈관 확장제, 항응고제 및 면역억제 치
료 여부는 SLE 환자의 생존 여부와 유의한 연관성
을 보이지 않았는데, 특히 고용량 스테로이드 치료
와 면역억제제의 투여는 폐동맥 고혈압보다는 루푸
스의 활성화나 루푸스 신염의 치료를 위해 투여된 
것이 대부분이었으므로 이러한 치료가 폐동맥 고혈
압의 예후와 연관되는지를 판단하기에는 한계가 있
었다.
  이상의 결과로 볼 때, SLE에 병발한 이차성 폐동
맥 고혈압의 임상양상과 사망원인은 일반적으로 알
려진 원발성 폐동맥 고혈압 환자들의 임상양상 및 
사망원인1,3,4)과 유사한 것으로 관찰되지만, SLE와 동
반된 경우에는 항인지질 항체가 양성인 환자에서 폐
동맥 색전증과 동반되어 폐동맥 고혈압이 발생하는 
경우가 많았으며 폐동맥 고혈압 진단 당시의 SLEDAI
와 damage index (SLICC/ACR)가 사망과 관련된 위
험인자들인 것을 알 수 있었다. 또한 SLE 환자에서 
폐동맥 고혈압이 동반된 경우, 그 중간 생존기간은 
이전에 알려진 보고들의 결과보다는 다소 양호하였
으나 그 생존율은 일반적인 SLE 환자의 생존율에 
비하여 현저하게 낮은 것으로 조사되었다.
결      론
  폐동맥 고혈압이 동반된 21명의 SLE 환자들의 임
상경과와 생존율을 분석한 결과, 그 예후가 이전의 
보고보다는 다소 양호한 양상을 보이기는 하나 폐동
맥 고혈압 자체가 SLE 환자에 있어서 사망과 관련
된 중요한 위험인자가 될 것으로 생각된다. 그러므
로 SLE 환자에 있어서 심초음파 검사 등을 통하여 
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폐동맥 고혈압 여부를 확인하는 것이 환자의 예후 
판정에 중요할 것으로 생각된다. 또한 SLEDAI와 
damage index (SLICC/ACR)가 폐동맥 고혈압이 동반
된 SLE 환자의 사망과 연관되며 항인지질 항체와 
연관된 폐동맥 고혈압의 발생이 흔한 것으로 조사되
어 SLE 환자에서 폐동맥 고혈압이 동반된 경우 이
에 대한 조사가 필요할 것으로 생각된다.
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